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症 例
　80 代女性．14 年前に発症．血小板数低下があり
骨髄検査施行．
　〔WHO分類第 4 版（2008）における診断名〕ヘ
アリー細胞白血病Hairy cell leukemia（HCL）．
　〔概念〕HCLは小型成熟Bリンパ球の低悪性度腫
瘍である．腫瘍細胞は卵円形核と豊富な細胞体に
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図　　説　悪性リンパ腫組織アトラス【30】
図 2　Giemsa 染色．骨髄では腫瘍細胞がびまん性に
不均一に浸潤する．
図 4　（左）CD20 陽性（右）CD3 陰性．
図 1　骨髄塗抹標本May-Giemsa 染色．腫瘍細胞は細
胞膜に毛髪状の微細な突起を持つ．
図 3　Giemsa 染色．明るい胞体と明瞭な細胞膜から，
目玉焼き像“fried-egg” appearance を呈する．
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“hairy”と形容される微細な突起を細胞膜に持つ．増
殖巣は主に骨髄と脾臓であり，びまん性に浸潤する．
　〔発生頻度〕リンパ性白血病の 2％とされ，稀で
ある．発症は中高年で発症年齢中央値は 50 歳であ
る．小児にはほとんど発症しない．
　〔組織形態学〕末梢血および骨髄では卵円形核を
持つ小型～中型のリンパ球で，核小体ははっきりせ
ず，核クロマチンは正常リンパ球と比較して均一で
すりガラス様である．胞体は比較的豊富で細胞膜表
面に毛髪状の突起を有しているが，骨髄塗沫標本で
ははっきりしないことがあり，その場合は位相差顕
微鏡での観察や電子顕微鏡観察が必要になる．細胞
化学では酒石酸抵抗性酸性ホスファターゼ活性が陽
性であり，特徴的である．骨髄組織では腫瘍細胞が
密集せずに比較的広がって浸潤し，明るい胞体と明
瞭な細胞膜から，目玉焼き像“fried-egg” appearance
を呈する．腫瘍細胞の増殖に伴って細網線維
reticulin ﬁ ber の増生を来し，dry-tap になることが
ある．脾臓では赤脾髄を選択的に侵し脾索に浸潤す
る．白脾髄は萎縮し不明瞭になっている．
　〔免疫組織化学〕汎B細胞マーカーであるCD20，
CD79a が発現する．CD5，CD10 は陰性である．
CD25 陽性，cyclinD1 弱陽性とされるが，発現を欠
く場合も多い．DBA44，T-bet を発現するとされる
が，本症自体が稀な疾患であるうえに，発現に特異
性も乏しいことから，これらの抗体を保有している
施設は少ないと考えられる．よって免疫染色が診断
の決め手となることは少ない．免疫染色で大切なの
は後述する他の low grade B-cell lymphoma の除外
診断である．
　〔腫瘍遺伝学〕免疫グロブリン遺伝子の再構成が
みられ，多くの症例で体細胞突然変異 somatic 
mutation がみられる．
　〔臨床との関連〕緩徐な進行を来し，10 年生存率
は 90％以上である．汎血球減少や脾腫のために治
療を必要とし，インターフェロンαやプリンアナ
ログの寛解率が高く予後は大幅に改善した．長期生
存例では悪性リンパ腫や甲状腺癌などの二次発癌が
問題となる．
　〔WHO分類以前の診断との整合性〕HCL の名称
は 1966 年に与えられており，B細胞性であること
は 1980 年代に確認された．
　〔鑑別診断〕骨髄組織で，腫瘍細胞の浸潤と細網
線維の増生と相まって低形成性骨髄になると，再生
不良性貧血や骨髄線維症との鑑別が必要になる．
免疫染色で B細胞性増殖があるかどうかが鑑別の
決め手となる．他の low grade B-cell lymphoma
の鑑別として Chronic lymphocytic leukemia，
marginal zone lymphoma，follicular lymphoma，
lymphoplasmacytic lymphoma などを除外するた
め，種々の免疫染色を必要とすることが多い．
　〔血液病理医の立場から〕臨床での骨髄検査で，
塗抹標本でのリンパ球形態観察，細胞化学，フロー
サイトメトリーでの表面形質発現で診断がつく．病
理としてはHCL として矛盾しない骨髄組織所見と
免疫染色を確認するのが役目である．
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